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Abstract: Einleitung, Fragestellung: Das juvenile nasopharyngeale Angiofibrom (JNA) ist ein seltener,
histologisch benigner und stark vaskularisierter Tumor mit einer Häufigkeit von 0.05% bis 0.5% aller
Tumoren im Kopf-Hals Bereich. Exklusiv betroffen sind Knaben oder männliche Adoleszente. Klin-
isch präsentiert sich das JNA meist als schmerzlose nasale Obstruktion mit oder ohne rezidivierender
unilateraler Epistaxis. Dabei verhält sich der Tumor lokal aggressiv, da eine Expansion in die Nasen-
haupthöhle, Fossa pterygopalatina und intrakraniell häufig ist. Durch das expansive Wachstum und
die starke Vaskularisation, hat das JNA das Potential von lebensgefährlichen Komplikationen wie fatale
Epistaxis, intrakranielle Expansion und schweren intraoperativen Blutungen. Die Therapie der Wahl ist
die chirurgische Exzision, welche entweder endoskopisch, endoskopisch-assistiert oder offen chirurgisch
durchgeführt werden kann. Unsere Hypothese ist, dass die endoskopische Operationstechnik, welche seit
dem Jahr 2000 an der ORL-Klinik des USZ angewendet wird, im Vergleich zur offenen Operationstech-
nik eine geringere Morbidität bei gleichbleibender Erfolgsrate in Bezug auf Rezidivhäufigkeit und Tu-
morpersistenz aufweist. Methoden: Es handelt sich um eine monozentrische retrospektive Studie. Die
Rekrutierung der Patienten und Studiendurchführung erfolgte mittels Datenerhebung aus den Klinikin-
formationssystemen der ORL-Klinik des USZ, KISIM und MIS-ORL. Eingeschlossen wurden Patienten,
welche zwischen 01.01.1969 – 01.05.2015 aufgrund eines JNA an der ORL-Klinik des USZ operiert wurden,
keine Kontraindikationen für eine MRT-Untersuchung aufwiesen und zur studienspezifischen Nachkon-
trolle erschienen sind. Erhoben wurden Geschlecht, Geburtsdatum, Diagnose inklusive Klassifikation
nach Fisch, Operationstechnik inklusive Datum, Embolisation, klinisch manifeste Rezidive, Reoperatio-
nen, postoperative Komplikationen, Geruchsprüfung mittels Screening-12-Test, Hirnnervenstatus mittels
klinischer Untersuchung, Screening der Phonation und Dysphagie mittels standardisiertem Fragebogen,
subjektive Zufriedenheit bezüglich der Narbe, MRT zum Follow-up und zur Erfassung von grössenprogre-
dienten Rezidiven oder Residuen, sowie ein Gehörtest mittels RTA. Die statistische Auswertung erfolgte
mittels IBM SPSS Statistics 23 für Mac OS X. Resultate: Alle eingeschlossenen Patienten (n=13) waren
männlich und hatten zum Zeitpunkt der initialen Operation des JNA an der ORL-Klinik des USZ ein
Durch4 schnittsalter von 16.5 Jahren (Zeitspanne 12 – 24 Jahre). Präoperativ wurde bei 12 Patienten
(92.3%) eine Angiographie und superselektive Embolisation durchgeführt. Gemäss der Klassifikation nach
Fisch präsentierten sich die Patienten wie folgt: 1 Patient (7.7%) mit einem JNA der Klasse I, 3 Patienten
(23.1%) der Klasse II, 7 Patienten (53.9%) der Klasse IIIa und 2 Patienten (15.4%) ohne Einteilung. Von
den 13 Patienten wurden 4 Patienten (30.8%) offen (3 infratemporale Zugänge Typ C, 1 transpalatinaler
Zugang) und 9 Patienten (69.2%) endoskopisch operiert. In der Gruppe der offen operierten Patienten
traten bei allen 4 Patienten (100%) postoperative Komplikationen auf, in der Gruppe der endoskopisch
operierten Patienten nur bei 1 (11.1%) von 9 Patienten (Exakter Test nach Fisher: p=0.007). Unab-
hängig von der Klasse des JNA und der chirurgischen Technik traten keine unerwarteten schwerwiegenden
Komplikationen auf, die Mortalität betrug null. Bei insgesamt 7 Patienten (53.9%) wurden, nach einer
durchschnittlichen Follow-up Zeit von 15.7 Jahre, in der Verlaufs-MRT Tumorpersistenzen gefunden,
wobei 3 Patienten offen und 4 Patienten endoskopisch operiert wurden. Alle 7 Patienten (53.9%) waren
von Seiten des Tumors asymptomatisch, und es bestand keine Indikation für eine weitere Therapie. Bei
5 dieser 7 Patienten (71.4%) bestand initial ein JNA der Klasse IIIa. Bei 3 Patienten (23.1%) kam es
im Verlauf ihrer Pubertät zum klinisch manifesten Rezidiv, wobei alle 3 Patienten durch eine Epistaxis
symptomatisch wurden. Der Unterschied in der Wahrscheinlichkeit eines Rezidivs bzw. einer Tumor-
persistenz war beim Vergleich beider Operationstechniken nicht signifikant (Exakter Test nach Fisher:
Rezidive p=0.203, Tumorpersistenzen p=0.559). Es konnte aber gezeigt werden, dass die endoskopische
Technik eine signifikant geringere Morbidität mit sich bringt. Dies trifft auch bei fortgeschrittenen JNA
der Klasse IIIa zu. Schlussfolgerungen: Zusammenfassend erweist sich die endoskopische Technik als sehr
sicher und führt zu einer signifikant geringeren postoperativen Morbidität als die offene Technik. Beim
Vergleich der Rezidivraten bzw. der Anzahl der Tumorpersistenzen zwischen den beiden Operationstech-
niken konnten keine signifikanten Unterschiede festgestellt werden. Der Langzeitverlauf zeigt, dass man
zwischen klinisch manifesten Rezidiven und Tumorpersistenzen unterscheiden muss. Das Alter der Pa-
tienten scheint zu bestimmen, ob es beim radiologischen Residualbefund bleibt oder ob dieser zu einem
klinisch manifesten Rezidiv fortschreitet. Andere prognostisch wichtige Faktoren für die Wahrschein-
lichkeit einer Tumorpersistenz, beziehungsweise eines möglichen klinisch manifesten Rezidivs, sind die
Tumorausdehnung und die topografische Beziehung zu vitalen Strukturen wie z.B. die ICA.




Mosimann, Marc René. A single center experience on angiofibroma treatment including long term follow-
up. 2017, University of Zurich, Faculty of Medicine.
2
Universitätsspital Zürich 
Klinik für Ohren-, Nasen-, Hals- und Gesichtschirurgie 
Direktor: Prof. Dr. med. Alexander Huber 














zur Erlangung der Doktorwürde der Humanmedizin 
der Medizinischen Fakultät 


















1. Zusammenfassung ............................................................................................ 3 
2. Liste der verwendeten Abkürzungen ............................................................... 5 
3. Einleitung ............................................................................................................ 6 
4. Patienten und Methoden ................................................................................... 8 
4.1. Patienten und Datenerhebung 8 
4.2. Bildgebung und superselektive Embolisation 9 
4.3. Operative Verfahren 11 
4.4. Reintonaudiometrie (RTA) 14 
4.5. Geruchsprüfung 14 
4.6. Statistik 15 
4.7. Ethik 15 
5. Resultate ........................................................................................................... 16 
5.1. Patientencharakteristika 16 
5.2. Chirurgische Behandlung 17 
5.3. Komplikationen 17 
5.4. Tumorpersistenz und Rezidive 19 
6. Diskussion ........................................................................................................ 21 
6.1. Wichtigste Resultate 21 
6.2. Vergleich mit anderen Publikationen 21 
6.3. Limitationen der Studie 27 
6.4. Bedeutung der Studie 27 
6.5. Unbeantwortete Fragen 28 
7. Literaturverzeichnis ......................................................................................... 29 
8. Verdankungen .................................................................................................. 34 




Einleitung, Fragestellung: Das juvenile nasopharyngeale Angiofibrom (JNA) ist ein 
seltener, histologisch benigner und stark vaskularisierter Tumor mit einer Häufigkeit 
von 0.05% bis 0.5% aller Tumoren im Kopf-Hals Bereich. Exklusiv betroffen sind 
Knaben oder männliche Adoleszente. Klinisch präsentiert sich das JNA meist als 
schmerzlose nasale Obstruktion mit oder ohne rezidivierender unilateraler Epistaxis. 
Dabei verhält sich der Tumor lokal aggressiv, da eine Expansion in die Nasenhaupt-
höhle, Fossa pterygopalatina und intrakraniell häufig ist. Durch das expansive 
Wachstum und die starke Vaskularisation, hat das JNA das Potential von lebensge-
fährlichen Komplikationen wie fatale Epistaxis, intrakranielle Expansion und schwe-
ren intraoperativen Blutungen. Die Therapie der Wahl ist die chirurgische Exzision, 
welche entweder endoskopisch, endoskopisch-assistiert oder offen chirurgisch 
durchgeführt werden kann.  
Unsere Hypothese ist, dass die endoskopische Operationstechnik, welche seit dem 
Jahr 2000 an der ORL-Klinik des USZ angewendet wird, im Vergleich zur offenen 
Operationstechnik eine geringere Morbidität bei gleichbleibender Erfolgsrate in Be-
zug auf Rezidivhäufigkeit und Tumorpersistenz aufweist. 
Methoden: Es handelt sich um eine monozentrische retrospektive Studie. Die Rekru-
tierung der Patienten und Studiendurchführung erfolgte mittels Datenerhebung aus 
den Klinikinformationssystemen der ORL-Klinik des USZ, KISIM und MIS-ORL. Ein-
geschlossen wurden Patienten, welche zwischen 01.01.1969 – 01.05.2015 aufgrund 
eines JNA an der ORL-Klinik des USZ operiert wurden, keine Kontraindikationen für 
eine MRT-Untersuchung aufwiesen und zur studienspezifischen Nachkontrolle er-
schienen sind. Erhoben wurden Geschlecht, Geburtsdatum, Diagnose inklusive 
Klassifikation nach Fisch, Operationstechnik inklusive Datum, Embolisation, klinisch 
manifeste Rezidive, Reoperationen, postoperative Komplikationen, Geruchsprüfung 
mittels Screening-12-Test, Hirnnervenstatus mittels klinischer Untersuchung, Scree-
ning der Phonation und Dysphagie mittels standardisiertem Fragebogen, subjektive 
Zufriedenheit bezüglich der Narbe, MRT zum Follow-up und zur Erfassung von grös-
senprogredienten Rezidiven oder Residuen, sowie ein Gehörtest mittels RTA. Die 
statistische Auswertung erfolgte mittels IBM SPSS Statistics 23 für Mac OS X.  
Resultate: Alle eingeschlossenen Patienten (n=13) waren männlich und hatten zum 
Zeitpunkt der initialen Operation des JNA an der ORL-Klinik des USZ ein Durch-
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schnittsalter von 16.5 Jahren (Zeitspanne 12 – 24 Jahre). Präoperativ wurde bei 12 
Patienten (92.3%) eine Angiographie und superselektive Embolisation durchgeführt. 
Gemäss der Klassifikation nach Fisch präsentierten sich die Patienten wie folgt: 1 
Patient (7.7%) mit einem JNA der Klasse I, 3 Patienten (23.1%) der Klasse II, 7 Pati-
enten (53.9%) der Klasse IIIa und 2 Patienten (15.4%) ohne Einteilung. Von den 13 
Patienten wurden 4 Patienten (30.8%) offen (3 infratemporale Zugänge Typ C, 1 
transpalatinaler Zugang) und 9 Patienten (69.2%) endoskopisch operiert. In der 
Gruppe der offen operierten Patienten traten bei allen 4 Patienten (100%) postopera-
tive Komplikationen auf, in der Gruppe der endoskopisch operierten Patienten nur bei 
1 (11.1%) von 9 Patienten (Exakter Test nach Fisher: p=0.007). Unabhängig von der 
Klasse des JNA und der chirurgischen Technik traten keine unerwarteten schwer-
wiegenden Komplikationen auf, die Mortalität betrug null. Bei insgesamt 7 Patienten 
(53.9%) wurden, nach einer durchschnittlichen Follow-up Zeit von 15.7 Jahre, in der 
Verlaufs-MRT Tumorpersistenzen gefunden, wobei 3 Patienten offen und 4 Patienten 
endoskopisch operiert wurden. Alle 7 Patienten (53.9%) waren von Seiten des Tu-
mors asymptomatisch, und es bestand keine Indikation für eine weitere Therapie. Bei 
5 dieser 7 Patienten (71.4%) bestand initial ein JNA der Klasse IIIa. Bei 3 Patienten 
(23.1%) kam es im Verlauf ihrer Pubertät zum klinisch manifesten Rezidiv, wobei alle 
3 Patienten durch eine Epistaxis symptomatisch wurden. Der Unterschied in der 
Wahrscheinlichkeit eines Rezidivs bzw. einer Tumorpersistenz war beim Vergleich 
beider Operationstechniken nicht signifikant (Exakter Test nach Fisher: Rezidive 
p=0.203, Tumorpersistenzen p=0.559). Es konnte aber gezeigt werden, dass die en-
doskopische Technik eine signifikant geringere Morbidität mit sich bringt. Dies trifft 
auch bei fortgeschrittenen JNA der Klasse IIIa zu. 
Schlussfolgerungen: Zusammenfassend erweist sich die endoskopische Technik 
als sehr sicher und führt zu einer signifikant geringeren postoperativen Morbidität als 
die offene Technik. Beim Vergleich der Rezidivraten bzw. der Anzahl der Tumor-
persistenzen zwischen den beiden Operationstechniken konnten keine signifikanten 
Unterschiede festgestellt werden. Der Langzeitverlauf zeigt, dass man zwischen kli-
nisch manifesten Rezidiven und Tumorpersistenzen unterscheiden muss. Das Alter 
der Patienten scheint zu bestimmen, ob es beim radiologischen Residualbefund 
bleibt oder ob dieser zu einem klinisch manifesten Rezidiv fortschreitet. Andere 
prognostisch wichtige Faktoren für die Wahrscheinlichkeit einer Tumorpersistenz, 
beziehungsweise eines möglichen klinisch manifesten Rezidivs, sind die Tumoraus-
dehnung und die topografische Beziehung zu vitalen Strukturen wie z.B. die ICA. 
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2. Liste der verwendeten Abkürzungen 
A.  Arteria 
CT  Computertomographie 
dB  Dezibel 
ICA  Arteria carotis interna 
JNA  Juveniles nasopharyngeales Angiofibrom 
Hz  Herz 
ORL  Otorhinolaryngologie  
M.   Musculus 
MRT  Magnetresonanztomographie 
N.  Nervus 
NNH  Nasennebenhöhlen 
RTA  Reintonaudiometrie 
USZ  Universitätsspital Zürich 
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3. Einleitung 
Das juvenile nasopharyngeale Angiofibrom (JNA) ist ein seltener, histologisch benig-
ner und stark vaskularisierter Tumor mit einer Häufigkeit von 0.05% bis 0.5% aller 
Tumoren im Kopf-Hals Bereich. Typischerweise entsteht das JNA in der Gegend der 
Choanen, in enger topographischer Beziehung zum Foramen sphenopalatinum.  
Exklusiv betroffen sind Knaben oder männliche Adoleszente. Klinisch präsentiert sich 
das JNA meist als schmerzlose nasale Obstruktion und rezidivierende unilaterale 
Epistaxis, die durch seine anatomische Lage im Nasopharynx und den angrenzen-
den Nasennebenhöhlen (NNH) erklärt werden. Dabei verhält sich der Tumor lokal 
aggressiv, führt zu Gewebsdestruktionen und Knochenremodeling, was eine Expan-
sion in die Nasenhöhle, Fossa pterygopalatina, Fossa infratemporalis und nach intra-
kraniell erklärt. Durch die vaskuläre Biologie und das expansive Wachstum hat das 
JNA das Potential lebensgefährlicher Komplikationen, wie fataler Epistaxis, intrakra-
nieller Expansion und schwere intraoperativer Blutung (1, 2). 
In Anbetracht der komplexen anatomischen Lage, der starken Vaskularisation und 
des aggressiven Wachstums des JNA, stellt die Therapie eine Herausforderung dar 
und benötigt eine entsprechende chirurgische Expertise. Die Therapie der Wahl ist 
die chirurgische Exzision, welche entweder endoskopisch, endoskopisch-assistiert 
oder offen chirurgisch durchgeführt werden kann (1-3). Die präoperative Angiogra-
phie mit superselektiver Embolisation macht es möglich, dass auch grosse Tumore 
reseziert werden können. Sie verringert den intraoperativen Blutverlust markant (4, 
5). Ein häufiges Problem stellt das sogenannte „Rezidiv“ dar, welches vermutlich  
eher als Residualtumor bzw. Tumorpersistenz gewertet werden muss und multifakto-
riell bedingt ist. In der Literatur ist bekannt, dass das präoperative Tumor-Stadium mit 
der Wahrscheinlichkeit eines Rezidivs einhergeht (5). Die Rezidivraten variieren in 
der Literatur von 20% bis über 50% (3, 5, 6). 
Die nach U. Fisch benannte Klassifikation von JNA (Tabelle 1), wurde am Universi-
tätsspital Zürich (USZ) entwickelt und besagt, dass kleine Tumore der Klasse I und II 
durch die Nase endoskopisch operiert werden können, während grosse Tumore der 
Klasse III und IV nur über einen offenen infratemporalen Zugang operiert werden 
sollen (7, 8). Der infratemporale Zugang galt lange Zeit als die Methode der Wahl, 
wenngleich er eine zuweilen beträchtliche Morbidität für die Patienten bedeutete. 
Letzteres ist nur in kleineren Fallserien beschrieben worden (8, 9).  
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Während der letzten Jahre zeigten jedoch verschiedene Studien, dass im Vergleich 
zur offenen Technik die endoskopische Technik geringere Morbidität, bessere Visua-
lisierung von Resttumoren, geringerer intraoperativer Blutverlust, kürzere Hospitalisa-
tion und weniger Rezidive aufweist (10, 11). Auch wenn diese Studien die Vorteile 
der endoskopischen Technik aufzeigten, waren diese Studien meist durch eine ge-
ringe Anzahl von Patienten und sehr wenigen Tumoren der Klasse III und IV limitiert. 
Mit der Entwicklung der endoskopischen Technik ist es heutzutage möglich, Tumore 
der Klasse III mit weit geringerer Morbidität für den Patienten endoskopisch zu exzi-
dieren (12, 13). 
 
Tabelle 1: Klassifikation der nasopharyngealen Angiofibromen nach Fisch 
Klasse I: Tumor limitiert auf Nasopharynx und Nasenhaupthöhle 
Klasse II: Tumor infiltriert Fossa pterygopalatina oder Sinus maxillaris oder Sinus ethmoidalis oder 
Sinus sphenoidalis mit Knochendestruktion 
Klasse IIIa: Tumor infiltriert in Fossa infratemporalis oder die Orbita ohne intrakranialer Infiltration 
Klasse IIIb: Tumor infiltriert in Fossa infratemporalis oder die Orbita mit intrakranialer extraduraler 
Infiltration (parasellär) 
Klasse IVa: Intrakranialer intraduraler Tumor ohne Infiltration des Sinus cavernosus, Chiasma opti-
cum oder Hypophyse 
Klasse IVb: Intrakranialer intraduraler Tumor mit Infiltration des Sinus cavernosus, Chiasma opticum 
oder Hypophyse 
(8) Andrews JC, Fisch U, Valavanis A, Aeppli U, Makek MS. The surgical management of extensive nasopharyngeal 
angiofibromas with the infratemporal fossa approach. Laryngoscope. 1989;99 
Unsere Hypothese ist, dass die endoskopische Operationstechnik, welche seit dem 
Jahr 2000 an der ORL-Klinik des USZ angewendet wird, im Vergleich zur offenen 
Operationstechnik eine geringere Morbidität bei gleichbleibender Erfolgsrate in Be-
zug auf Rezidivhäufigkeit und Tumorpersistenz aufweist. Die Sammlung und Be-
schreibung der gesammelten Daten und der daraus gewonnenen Erfahrung soll hel-
fen, diese seltene Krankheit besser zu verstehen und effizienter zu behandeln. Zu-
dem versprechen wir uns von der Analyse dieser Daten, Patienten präziser über Ri-
siken, Komplikationen, sowie über die notwendige Radikalität der chirurgischen Ent-
fernung informieren zu können. Gleichzeitig könnte die Studie dem Chirurgen ein 
zusätzliches Mittel in die Hand geben, den geeigneten chirurgischen Zugang zu wäh-
len. 
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4. Patienten und Methoden 
4.1. Patienten und Datenerhebung 
Es handelt sich um eine monozentrische retrospektive Studie. Die Rekrutierung der 
Patienten und Studiendurchführung erfolgte mittels Datenerhebung aus den Klinikin-
formationssystemen der ORL-Klinik des USZ, KISIM und, sofern migriert, aus dem 
MIS-ORL. Dabei galten als Einschlusskriterien jene Personen, welche zwischen 
01.01.1969 – 01.05.2015 an der ORL-Klinik des USZ operativ versorgt wurden auf-
grund eines JNA, keine Kontraindikationen für eine MRT-Untersuchung aufwiesen, 
an keinen psychiatrischen oder neurologischen Erkrankungen insbesondere mit kon-
komittierenden Hirnnervenparesen litten, nicht akut suizidal waren und bei denen 
keine aktuelle Abhängigkeit von Alkohol oder Drogen bestand. Zudem wurden ge-
mäss dem Entscheid der kantonalen Ethikkommission (KEK-ZH-Nr.2015-0056) vom 
11.05.2015 nur Patienten eingeschlossen, die in der studienspezifischen Nachkon-
trolle erschienen. Allen Studienteilnehmern wurden eine Teilnehmerinformation und 
eine Einwilligungserklärung ausgehändigt, welche die Studie beschrieb und ausrei-
chend Informationen enthielt, damit der Teilnehmer eine eigenständige Entscheidung 
über die Studienteilnahme treffen konnte. Danach erfolgte die Durchführung der Stu-
die unter Einhaltung der Grundsätze der Europäischen Richtlinie über Medizinpro-
dukte 93/42/EWG, der ISO Norm 14155 und 14971, sowie der Schweizerischen Ge-
setzgebung (40-44). 
In einer studienspezifischen Nachkontrolle erfolgte die Datenerhebung mittels aus-
führlicher Anamnese, klinischer Untersuchung samt Prüfung von Hirnnervenausfäl-
len, Fragebögen, eine Reintonaudiometrie (RTA) und einem Geruchstest, sowie ei-
ner Magnetresonanztomographie (MRT). Erhoben wurden Geschlecht, Alter bei Di-
agnose, Diagnose inklusive Klassifikation nach Fisch, Operationstechnik inklusive 
Datum, Embolisation, klinisch manifeste Rezidive, wie auch asymptomatische Tu-
morpersistenzen, Reoperationen, postoperative Komplikationen, Geruchsprüfung 
mittels Screening-12-Test, Hirnnervenstatus, Screening der Phonation und Dyspha-
gie mittels standardisiertem Fragebogen, subjektive Zufriedenheit bezüglich der Nar-
be, MRT zum Follow-up und zur Erfassung von grössenprogredienten Rezidiven o-
der Residuen, sowie ein Gehörtest mittels RTA. 
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4.2. Bildgebung und superselektive Embolisation 
Vaskuläre Läsionen im Kopf-Hals Bereich stellen eine echte Herausforderung für den 
beurteilenden Radiologen dar und werden nach der Klassifikation von Mulliken und 
Glowacki eingeteilt (14). Dabei wird zwischen vaskulären Malformationen mit norma-
lem Umsatz von Endothelzellen und vaskulären Tumoren mit erhöhtem Umsatz von 
Endothelzellen unterschieden. Die weitere Unterteilung erfolgt anhand der klinischen 
Präsentation und speziellen Merkmalen in der Bildgebung. Der Fluss, das einge-
schlossene Gewebe, die anatomische Lokalisation, die Grösse und die Expansion 
oder Invasion stellen dabei die Eckpfeiler dar. 
 
Tabelle 2: Klassifikation der vaskulären Läsionen nach Mulliken und Glowacki 
Vaskuläre Malformationen                                         Vaskuläre Tumoren 
Kapilläre Malformation                                               Hämangiom 
Venöse Malformation                                                Glomus caroticom 
Lymphatische Malformation                                      Glomus jugulare 
Arteriovenöse Malformation                                      Juveniles nasopharyngeales Angiofibrom 
Mixed Typ Läsion 
(14) Griauzde J, Srinivasan A. Imaging of vascular lesions of the head and neck. Radiol Clin North Am. 2015;53(1):197-213. 
 
Für die Diagnose eines JNA, welches zu Gruppe der vaskulären Tumoren zählt, ist 
die klinische Präsentation in Kombination mit der Bildgebung entscheidend. Wichtige 
Differentialdiagosen sind das Nasopharynxkarzinom, das Rhabdomyosarkom und 
das Hämangiom. Die radiologische Bildgebung hat in der Diagnose des JNA einen 
besonderen Stellenwert, da aufgrund der Gefahr einer massiven Blutung die Probe-
biopsie kontraindiziert ist. 
Computertomographie (CT) 
Bei Patienten mit Verdacht auf einen Tumor im Nasopharynx oder NNH erfolgt zu 
allererst eine CT-Untersuchung. Vorteile der CT sind die hervorragende Beurteilung 
der knöchernen Strukturen, eine gute Übersicht über die Topographie des Tumors 
und die rasche und einfache Verfügbarkeit. Das JNA präsentiert sich typischerweise 
als nasopharyngeale heterogene Weichteilmasse, welche in die Fossa pterygopalati-
na oder in die Nasennebenhöhlen expandiert. Obligat ist die Aufweitung des Fora-
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men sphenopalatinum. Zudem können im CT behandlungsrelevante Aussagen be-
züglich der intrakraniellen und intraorbitalen Expansion gemacht werden. Oft be-
schrieben wird das unspezifische Holman-Miller Sign, welches die Vorwölbung der 
Hinterwand des Sinus maxillaris beschreibt (15). Spezifischer für das JNA ist das 
Kontrastmittel-Enhancement. 
Magnetresonanztomographie (MRT) 
Am besten ist die Befundausdehnung jedoch in der MRT, in den kontrastverstärkten 
fettsupprimierten T1-gewichteten Sequenzen, zu sehen. Das JNA präsentiert sich 
typischerweise als hypervaskularisierte Läsion mit starkem Kontrastmittel-
Enhancement mit spezifischen Flow-voids. Flow-voids beschreiben die Aufhebung 
des Signals durch den Fluss des Blutes. Zudem erlaubt die MRT im Vergleich zum 
CT  eine bessere Beurteilung der Lagebeziehung zum Sinus cavernosus, der A. ca-
rotis interna und der Dura (15). Aufgrund dieser beschrieben Merkmalen und der feh-
lenden Strahlenbelastung, erfolgten die Nachkontrollen zum Follow-up und zur Er-
fassung von Rezidiven oder Residuen mittels MRT (Bild 1). 
 
 
Bild 1. MRT Schädel im Koronarschnitt eines JNA, ORL-Klinik des Universitätsspitals Zürich 
 
Angiographie und superselektive Embolisation 
Die Angiographie und insbesondere die superselektive Embolisation haben die ope-
rative Therapie des JNA revolutioniert (8). Das Ziel der präoperativen superselek-
tiven Embolisation ist die tumorversorgenden Gefässe unter gleichzeitigem Erhalt der 
Blutversorgung der Umgebung zu verschliessen, woraus eine Reduktion des intrao-
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perativen Blutverlustes resultiert (16). Die superselektive Embolisation erfolgt typi-
scherweise 24-72 Stunden präoperativ mittels Polyvinylalkohol-Mikropartikel (4). Die 
Gefässversorgung des JNA ist abhängig von der Grösse und Ausdehnung des Tu-
mors und kann variiert. Die kleineren Tumoren werden meist durch die ipsilaterale A. 
maxillaris und ihrer Äste versorgt. Bei grösseren JNA und weiterer Ausdehnung 
nehmen auch andere Äste der A. carotis externa, der A. carotis interna (ICA) und bei 
sehr grossen JNA, auch von der kontralateralen Seite teil. Je nach Ausdehnung kön-
nen weitere Gefässe, wie die A. pharyngea acendens, die A. meningea media oder 
die A. ophtalmica zur Vaskularisation des Tumors beitragen. Das JNA präsentiert 
sich in der Angiographie als netzartiges Muster in der frühen arteriellen Phase mit 
einer starken und homogenen Kontrastmittelaufnahme. Als Komplikationen der Em-
bolisation können das Postembolisationsfieber, Kopfschmerzen, Hirnnervenparesen 
und Nekrosen der Haut auftreten. Die Angiographie und die superselektive Embolisa-
tion erfolgten bei allen Studienteilnehmern, welche nach 1979 in Zürich operiert wur-
den (Bild 2). 
 
 
Bild 2. Angiographie der tumorversorgenden Gefässe des JNA, ORL-Klinik des Universitätsspitals Zürich 
 
4.3. Operative Verfahren 
Die Therapie der Wahl stellt seit jeher die chirurgische Exzision des JNA dar, welche 
heutzutage entweder endoskopisch, endoskopisch-assistiert oder offen chirurgisch 
durchgeführt werden kann (1-3). In den letzten Jahrzehnten wurden viele offene Zu-
gänge wie die laterale Rhinotomie, der transpalatinale Zugang oder der infratempora-
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le Zugang beschrieben (9, 17). Dabei galt der bereits 1983 publizierte infratemporale 
Zugang Typ C von Prof. Fisch der ORL-Klinik des USZ als Methode der Wahl für das 
JNA der Klasse III und IV. Im Jahr 1996 folgte die erste endoskopische transnasale 
Exzision eines kleinen JNA durch Kamel (18). Mit der Weiterentwicklung der endo-
skopischen Technik, der Navigation und der Instrumente wurden zunehmend auch 
grössere Tumore transnasal exzidiert (13, 19). Ab dem Jahr 2000 wurde die Tumor-
resektion an der ORL-Klinik des USZ ausschliesslich endoskopisch durchgeführt, 
auch bei fortgeschrittenen JNA der Klasse IIIa und IIIb. 
Um die Morbidität der Eingriffe besser nachvollziehen zu können, sollen die wichtigs-
ten chirurgischen Schritte zusammengefasst werden. Grundvoraussetzung in der 
Operationsplanung ist eine sorgfältige Analyse der Befunde der MRT und der Angio-
graphie. Ein besonderes Augenmerk ist dabei auf eine mögliche Adhärenz an der 
Adventitia der ICA oder an der Dura der mittleren Schädelgrube zu richten. Weiter 
gilt es, die Lagebeziehung zum Sinus cavernosus zu berücksichtigen. 
Infratemporaler Zugangs Typ C 
Retroaurikulärer Hautschnitt, Durchtrennung und Blind-Verschluss des äusseren Ge-
hörgangs. Identifikation des Nervus facialis in der Parotis, verfolgen des Nervus tem-
poralis. Mobilisation des Arcus zygomaticus nach inferior unter bleibender Verbin-
dung zum Musculus masseter. Elevation des M. temporalis, dieser wird für die späte-
re Deckung gebraucht. Es folgt die subtotale Petrosektomie mit Entfernung der Haut 
des restlichen Gehörgangs und des Trommelfells, Mastoidektomie und Abtragung 
aller pneumatischen Zellen. Identifikation der Arteria carotis interna. Abtragen des 
Bodens der mittleren Schädelgrube inklusive der Fossa glenoidale. Nach Opferung 
der A. meningea media und N. mandibularis (V3) kann die A. carotis interna bis zum 
Foramen lacerum weiterverfolgt werden. Entfernung des Gelenkknorpels und tempo-
räre Verlagerung der Mandibularkondyle nach inferior. Platzieren des infratempora-
len Retraktors. Abtragen der Wurzel des Processus pterygoideus bis zum Erreichen 
der lateralen Wand des Sinus sphenoidalis. Falls der Apex der Orbita vom Tumor 
infiltriert ist, muss auch der N. maxillaris (V2) entfernt werden. 
Transnasaler-Transpterygoidaler Zugang 
Die Grösse und Ausdehnung der JNA entscheidet, ob und in welcher Reihenfolge die 
folgenden Operationsschritte durchgeführt werden müssen.  
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Einrichten der Neuronavigation. Oberflächliche Anästhesie und Abschwellung mit 
Tetracain und Adrenalin getränkten Spitztupfern. Patient muss in Antitrendelenburg-
position gelagert sein. Es folgt die Übersichtsendoskopie. Um den Tumor mobilisie-
ren zu können, gilt es die Kieferhöhle so weit wie möglich zu eröffnen, wozu fast im-
mer die Concha inferior reseziert werden muss. Nach oben kann mit der Ausräu-
mung der Ethmoidalzellen und breiter Eröffnung der Keilbeinhöhle zusätzlich Platz 
gewonnen werden. Bei grossen Tumoren (ab Klasse IIIa) kann es ein Vorteil sein, 
die posterioren knöchernen Septumanteile zu resezieren. Wenn immer möglich sollte 
es wegen der erheblichen Blutungsneigung vermieden werden, den Tumor von An-
fang an zu verkleinern. Vom Konzept her sollte der Tumor mittels extrakapsulärer 
Dissektion mobilisiert werden. Mobilisation lateral: Nach breiter Eröffnung der Kiefer-
höhle wird deren Hinterwand so weit wie möglich entfernt und das retromaxilläre 
Fettgewebe partiell entfernt. Die A. maxillaris kann geklippt und durchtrennt werden. 
Leitstruktur ist die Tumorkapsel, wie auch in den folgenden Schritten. Mobilisation 
aus dem Sphenoid: Nach breiter Eröffnung der Keilbeinhöhle und Identifikation des 
Optikuskanals gilt es die ICA in den Segmenten C3 bis C5 zu identifizieren. Wenn 
möglich, sollte der Tumor von der ICA abgelöst werden. Dabei gilt es zu beachten, 
dass der Tumor meist am Foramen lacerum (Übergang vom C3 zum C4 Segment) 
adhärent ist. Mobilisation aus dem Sinus cavernosus: Es empfiehlt sich die Seiten-
wand der Keilbeinhöhle vor dem C4 Segment der ICA abzubohren und die Tumor-
kapsel von vorne nach hinten frei zu präparieren. Bei diesem Manöver muss in der 
Regel der knöcherne Kanal des N. maxillaris (V2) aufgebohrt werden. Es gilt dann, 
die Dura im Sinus cavernosus zu identifizieren. Blutungen aus dem Sinus caverno-
sus müssen minutiös gestillt werden. Solange die Dura intakt bleibt, ist eine Schädi-
gung der Hirnnerven III, IV und VI wenig wahrscheinlich. Mobilisation aus der Fossa 
infratemporalis: Nach der Mobilisation des Tumors aus der Fissura orbitalis inferior, 
kann er weiter nach lateral entlang der Dura verfolgt werden. Als zusätzliche Leit-
struktur zur Dura kann der V2 dienen. Falls dies nicht möglich ist, erfolgt die Mobili-
sation aus dem Epipharynx und entlang der Tuba auditiva. Mobilisation aus dem  
Epipharynx und entlang der Tuba auditiva: Die Entfernung des Tumors aus dem   
Epipharynx bereitet in der Regel kaum Schwierigkeiten, mit Ausnahme der Abgren-
zung zum Perichondrium der Tuba auditiva. Spätestens hier müssen die medialen 
Tumoranteile entfernt werden. Dies ist aber jetzt mit einem weit geringeren Blutungs-
risiko behaftet, da der Tumor in dieser Phase vom umgebenden Gewebe schon 
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grossflächig abgelöst wurde. Sofern kaudale Anteile des Processus pterygoideus 
vorhanden sind, müssen diese abgebohrt werden um den Tumor nach unten und 
lateral mobilisieren zu können. Hier trifft man auf den N. palatinus major, der aus 
dem Ganglion pterygopalatinum nach unten zieht. Diese beiden Strukturen zu scho-
nen gelingt nicht immer, da sie meistens druckatrophiert und entsprechend sehr 
dünn sind. Bei der Präparation des Tumors entlang der Tube kann er dann entfernt 
werden. 
4.4.          Reintonaudiometrie (RTA) 
Die RTA wurde bei allen Studienpatienten zur Erfassung der durch die Operation 
verursachten Morbidität durchgeführt. Die Interpretation des Hörverlustes erfolgte 
gemäss Tabelle 3 (45).  
 
Tabelle 3: Stufen des Hörverlustes 
 
0-25 dB normales Hörvermögen 
 
25-40 dB leichtgradige Schwerhörigkeit 
Patienten mit leichtgradiger Schwerhörigkeit haben vor allem in einem lauten Umfeld Mühe, einem 
Gespräch zu folgen. 
  
40-70 dB mittelgradige Schwerhörigkeit  
Patienten haben Mühe einem Gespräch auch in weniger lauten Umgebungen zu folgen. 
  
70-95 dB hochgradige Schwerhörigkeit 
Patienten können kaum einem Gespräch folgen, hören nur noch Umgebungsgeräusche wie Hunde-
bellen.  
 
95-100 dB sehr starke Schwerhörigkeit 
Patienten hören nur noch laute Umgebungsgeräusche wie Flugzeuge. 
 
>100 dB Taubheit 
(45) http://www.pro-audito.ch/hoerverlust/hoerverlust-formen/hoerverlust-nach-schweregrad.html 
4.5. Geruchsprüfung 
Die Geruchsprüfung erfolgte mit dem ISO 13485 zertifizierten Sniffing-Sticks-
Screening-12-Test von der Firma Burghart Messtechnik. Mit Hilfe von 12 verschiede-
nen Alltagsgerüchen kann semiquantitativ bestimmt werden, ob der Patient normos-
misch, hyposmisch oder anosmisch ist. Dabei werden dem Patienten die standardi-
sierten Gerüche in Form von Stiften präsentiert. Der Patient muss anschliessend mit 
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Hilfe einer Auswahlkarte, auf der für jeden Stift vier Begriffe stehen und nur einer kor-
rekt ist, den Geruch benennen (forced choice test)(46).  
Die Geruchsprüfung erfolgt routinemässig vor allen Operationen der Nase und NNH. 
Zur Erfassung der Morbidität nach nasalem Eingriff erfolgte die Geruchsprüfung er-
neut in der studienspezifischen Sprechstunde. 
4.6. Statistik 
Alle Daten wurden mit Hilfe des Statistical Package for Social Sciene (IBM SPSS 
Statistics 23) für Mac OS X analysiert. Die Daten werden als Mean und Range oder 
Standardabweichung (±SD) dargestellt. Die statistischen Häufigkeiten wurden mit 
dem Chi2-Test und dem exakten Test nach Fisher ausgewertet. 
4.7.          Ethik 
Die Studie wurde von der kantonalen Ethikkommission Zürich unter der KEK-ZH-Nr. 
2015-0056 geprüft und bewilligt.  
Die Berichterstattungspflichten und die dabei vorgegebenen Zeitfenster wurden ein-
gehalten. Es wurden keine wesentlichen Änderungen am Prüfplan vorgenommen 
ohne dass vorher die Zustimmung der kompetenten Ethikkommission eingeholt wur-
de. Ausgenommen waren Situationen, in denen unmittelbare Gefahr von den teil-
nehmenden Personen abzuwenden war. Diese Studie wurde unter Einhaltung der 
Grundsätze der Europäischen Richtlinie über Medizinprodukte 93/42/EWG, der ISO 
Norm 14155 und 14971, sowie der Schweizerischen Gesetzgebung durchgeführt 
(40-44). Allen Studienteilnehmern wurde eine Teilnehmerinformation und eine Einwil-
ligungserklärung ausgehändigt, welche die Studie beschrieb und ausreichend Infor-
mationen enthielt, damit die Teilnehmer eine aufgeklärte Entscheidung über ihre 
Studienteilnahme treffen konnten. Diese formale Einwilligung eines Teilnehmers 





In den Klinikinformationssystemen (KISIM und MIS-ORL) konnten noch 40 Patienten 
gefunden werden, welche in der ORL-Klinik des USZ zwischen dem 01.01.1969 und 
01.05.2015 operiert wurden und an einem JNA litten. Unter Berücksichtigung des 
Entscheids der kantonalen Ethikkommission Zürich (KEK-ZH-Nr. 2015-0056) wurden 
nur jene Patienten in die Studie eingeschlossen, welche für eine studienspezifische 
Nachkontrolle aufgeboten werden konnten, und in eine MRT-Untersuchung einwillig-
ten. Daher reduzierte sich die Anzahl der Patienten drastisch von 40 auf 14. Von den 
14 Patienten erfüllten 13 die Einschlusskriterien. 1 Patient wurde aufgrund einer al-
leinigen superselektiven Embolisation ohne anschliessende Operation ausgeschlos-
sen. Alle eingeschlossenen Patienten waren männlich und zum Zeitpunkt der stu-
dienspezifischen Nachkontrolle zwischen 15 und 61 Jahre alt (Mittelwert 32.2 Jahre). 
Bei allen Patienten erfolgte die initiale Operation des JNA an der ORL-Klinik des USZ 
mit einem Durchschnittsalter von 16.5 Jahren (Zeitspanne 12 – 24 Jahre). Gemäss 
der Klassifikation nach Fisch präsentierten sich 1 Patient (7.7%) mit einem JNA der 
Klasse I, 3 Patienten (23.1%) der Klasse II, 7 Patienten (53.9%) der Klasse IIIa und 2 
Patienten (15.4%) ohne genaue Einteilung aufgrund der fehlenden präoperativen 
MRT-Bilder (Tabelle 4). Kein Patient zeigte eine intradurale Infiltration. Die durch-
schnittliche Follow-up Zeit betrug 15.7 Jahre mit einer Zeitspanne von 1 bis 47 Jah-
ren. Die Angiographie und die superselektive Embolisation erfolgten bei allen Stu-
dienteilnehmern, die nach 1979 in Zürich operiert wurden. Ab dem Jahr 2000 wurde 
die Tumorresektion ausschliesslich endoskopisch durchgeführt, auch bei fortgeschrit-
tenen JNA der Klasse IIIa. 
 
















o.A.: ohne Angaben   
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5.2. Chirurgische Behandlung 
12 Patienten (92.3%) erhielten präoperativ eine Angiographie und superselektive 
Embolisation. 1 Patient (7.7%), welcher zwischen 1969 bis 1972 dreimal operiert 
wurde, erhielt aufgrund fehlender Etablierung keine Angiographie mit superselektiver 
Embolisation. Dabei traten bei keinem Patienten Komplikationen wie Hirnnerven-
paresen, Amaurosis fugax, Erblindung, Stroke, Hirnödem, Nekrose der Zunge oder 
Haut und Asymmetrie des Mittelgesichts auf. 
4 Patienten (30.8%) wurden mittels offener Technik operiert, dabei erhielten 3 Pati-
enten (23.1%) einen infratemporalen Zugang Typ C und 1 Patient (7.7%) einen 
transpalatinalen Zugang. Die chirurgische Behandlung dieser Patienten erfolgte zwi-
schen 1969 und 1995.  
Bei den 9 Patienten (69.2%), welche nach dem Jahr 2000 behandelt wurden, erfolgte 
die Tumorexzision, auch bei JNA der Klasse IIIa, ausschliesslich endoskopisch (Bild 
3). Intrakranielle Infiltrationen wurden im Patientengut nicht beobachtet. 
 
 
Bild 3.  Endoskopie der Nasenhaupthöhle mit Darstellung des JNA, ORL-Klinik des Universitätsspitals Zürich 
 
5.3. Komplikationen 
Unabhängig von der Klasse des JNA und der chirurgischen Technik traten keine 
schwerwiegenden Komplikationen, wie intrakranielle Blutungen, Hirnabszesse, blei-
bende Lähmungen oder gar Hemiplegien auf. Es sind auch keine Todesfälle aufge-
treten. Weniger gravierende Komplikationen wurden bei insgesamt 5 Patienten 
(38.5%) festgestellt. Dabei traten bei allen 4 Patienten (100%), welche mittels offener 
Operationstechnik versorgt wurden, die zu erwartenden postoperative Komplikatio-
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nen auf. Bei den 9 endoskopisch operierten Patienten kam es bei 1 Patient (11.1%) 
zu wenig gravierenden Komplikationen. Daraus resultiert mittels exaktem Test nach 
Fisher ein signifikanter Vorteil (p=0.007) der endoskopischen Technik, welcher in 
Anbetracht der kleinen Fallzahl gewertet werden sollte. 
Die 3 Patienten (23.1%) mit infratemporalem Zugang Typ C leiden postopeativ alle 
an einer Anästhesie der Trigeminusäste V2 und V3, einem Kreuzbiss und mittel- bis 
hochgradigen Schallleitungsschwerhörigkeit auf der operierten Seite (Bild 4). 1 Pati-
ent (7.7%), welcher initial mittels transpalatinalem Zugang und anschliessend zwei-
mal via lateraler Rhinotomie reoperiert wurde, zeigt eine Asymmetrie der Nase sowie 
einen offenen Biss. Von den insgesamt 9 Patienten (69.2%), bei denen das JNA en-
doskopisch exzidiert wurde, trat bei 1 Patient (7.7%) eine erneute unilaterale Ex-
pistaxis aufgrund einer polypösen Schleimhauthyperplasie auf, welche im Verlauf 
wegen eines Rezidiv-Verdachts operativ entfernt wurde. Trotz ausgedehnter Nasen-
chirurgie zeigte kein Patient eine pathologische Beeinträchtigung des Geruchsinns 
im Geruchstest (Tabelle 5 und 6).  
 
Tabelle 5: Komplikationen 
Offene Technik 
Total 
Anästhesie V2, V3 
Kreuzbiss 
Mittel- bis hochgradige Schallleitungsschwerhörigkeit 


















Bild 4.  Reintonaudiogramm nach infratemporalem Zugang Typ C, ORL-Klinik des Universitätsspitals Zürich 
5.4.          Tumorpersistenz und Rezidive 
Bei 7 asymptomatischen Patienten (53.9%) wurden in der Verlaufs-MRT Residual-
gewebe gefunden. Keiner dieser 7 Patienten mit Tumorpersistentz wurde je sympto-
matisch (Tabelle 6). Bei 2 Patienten (15.4%) wurde im Vergleich zu den Vorbefunden 
sogar eine fortschreitende Involution nachgewiesen. Bei 5 (71.4%) von den genann-
ten 7 Patienten bestand initial ein JNA der Klasse IIIa, bei 2 Patienten ist aufgrund 
ihres Operationsdatums zwischen 1969 und 1980 und den fehlenden präoperativen 
Bildern eine Stadien-Einteilung nicht möglich. Beide wurden jedoch mittels offener 
Operationstechnik versorgt, womit mindestens von einem Stadium IIIa ausgegangen 
werden muss. Bei keinem Patienten mit einem JNA der Klasse I oder II konnte im 
Verlaufs-MRT eine Tumorpersistenz nachgewiesen werden. 
Asymptomatische Tumorpersistenzen, die im Verlauf kein Grössenwachstum zeig-
ten, wurden entsprechend auch nicht weiter therapeutisch behandelt.  
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3 Patienten (23.1%) wurden aufgrund eines klinisch manifesten Rezidivs im Laufe 
ihrer Krankheitsgeschichte reoperiert oder reembolisiert. Die Diagnose des klinisch 
manifesten Rezidivs und die erneute Behandlung erfolgten alle während der Puber-
tät. Symptomatisch wurden alle Patienten durch eine erneute Epistaxis. Dabei wur-
den 2 Patienten (15.4%) initial offen operiert und 1 Patient (7.7%) endoskopisch.  
Beim Vergleich der Rezidivraten und der Anzahl der Tumorpersistenzen zwischen 
den beiden Operationstechniken, konnten mittels dem exakten Test nach Fisher kei-
ne signifikanten Unterschiede festgestellt werden (Rezidive: p=0.203, Tumorpersis-
tenzen: p=0.559). 
 




















6.1. Wichtigste Resultate 
Von den 13 eingeschlossenen Patienten wurden 4 Patienten (30.8%) initial mittels 
offener Operationstechnik und 9 Patienten (69.2%) mittels endoskopischer Operati-
onstechnik versorgt. Bei den offen operierten Patienten kam es bei allen (100%) zu 
postoperativen Komplikationen, bei den endoskopisch operierten Patienten bei 1 
(11.1%) zu postoperativen Komplikationen. Unabhängig von der Klasse des JNA und 
der chirurgischen Technik traten keine unerwarteten schwerwiegenden Komplikatio-
nen auf, die Mortalität beträgt null. Bei insgesamt 7 Patienten (53.9%) wurde, nach 
einer durchschnittlichen Follow-up Zeit von 15.7 Jahre, in der Verlaufs-MRT eine 
Tumorpersistenz gefunden, wobei 3 Patienten offen und 4 Patienten endoskopisch 
operiert wurden. Alle 7 Patienten (53.9%) waren asymptomatisch und es bestand zu 
keinem Zeitpunkt eine Indikation für eine weitere Therapie. Bei 5 dieser 7 Patienten 
(71.4%) bestand initial ein JNA der Klasse IIIa. Bei 3 Patienten (23.1%) kam es im 
Verlauf ihrer Pubertät zu einem klinisch manifesten Rezidiv, wobei alle durch Epista-
xis symptomatisch wurden.  
6.2. Vergleich mit anderen Publikationen 
Es ist allgemein akzeptiert, dass die chirurgische Exzision die Therapie der Wahl für 
das JNA darstellt (1-3, 5, 20). Dabei sollte wenn immer möglich und sinnvoll, eine 
komplette und sichere Resektion erzielt, und eine möglichst geringe Morbidität für 
den Patienten angestrebt werden. Traditionellerweise erfolgte die chirurgische Exzi-
sion über offene Zugänge. Verschiedene Techniken, wie der transpalatine Zugang, 
der transmaxilläre Zugang, die laterale Rhinotomie und der infratemporale Zugang 
(1, 9), wurden im Laufe der Zeit beschrieben. In Zürich galt lange Zeit der infratempo-
rale Zugang Typ C als Therapie der Wahl für JNA ab der Klasse III, daher finden sich 
in unserem Patientengut auch 3 infratemporale Zugänge Typ C von insgesamt 4 of-
fen operierten Patienten. Mit der Etablierung der endoskopischen Technik durch Ka-
mel 1996 (18) und der stetigen Weiterentwicklung dieser über die letzten zwei Jahr-
zehnte hinweg, werden heutzutage auch grosse JNA ausschliesslich endoskopisch 
operiert (13, 19, 21-23). Am USZ kam die Wende in der chirurgischen Versorgung 
des JNA im Jahr 2000 mit der routinemässigen Etablierung der endoskopischen Tu-
morexzision. Folglich wurden alle 9 Patienten (69.2%), auch mit einem JNA der 
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Klasse IIIa, ab dem Jahr 2000 ausschliesslich endoskopisch operiert. Vorteile dieser 
Technik sind die gute Übersicht auf das Operationsgebiet, der geringere Blutverlust, 
die geringere Morbidität, keine sichtbaren Narben und der kürzere Spitalaufenthalt 
(1, 3, 5, 24, 25). Tatsächlich ist die Trigeminusanästhesie imanent mit dem Infratem-
poralen Zugang Typ C verbunden, während bei der endoskopischen Technik der 
Nerv meist geschont werden kann, da insbesondere der V2 durch den Tumor nach 
lateral und oben verdrängt wird, und beim endoskopischen Zugang von medial der 
Tumor vom Nerv gelöst werden kann. Trotz dieser erwähnten Vorteile findet man in 
der Literatur noch keinen Konsens über die Behandlung der fortgeschrittenen JNA 
(2, 5, 11, 13, 20, 24, 26, 27). Cloutier et al. (20) nannten 3 Gründe warum der Ge-
brauch der endoskopischen Technik auch in fortgeschrittenen Stadien überlegen ist. 
Dabei werden die bessere Kontrolle einer Blutung, die technischen Errungenschaften 
wie die Navigation und neue Operationsschritte wie die mediale Maxillektomie ge-
nannt. Nicolai et al. (3) beschrieben in einer umfassenden Studie mit 46 Patienten, 
dass die endoskopische Technik auch bei intrakranieller Infiltration angewendet wer-
den kann. Auch Godoy et al. (12) und Langdon et al. (23) berichteten in neueren 
Studien über gute Erfahrungen mit der endoskopischen Technik bei der Behandlung 
von fortgeschrittenen JNA der Klasse IIIa, IIIb und sogar der Klasse IV mit intrakrani-
eller Infiltration. Als Limitationen dieser Technik werden Infiltration der A. carotis in-
terna, des N. opticus und ausgedehnte intrakranielle Infiltration beschrieben (2, 3, 
20), was jedoch auch beim lateralen, offenen Zugang keine geringere Schwierigkeit 
darstellt. Somit werden künftig vermutlich alle JNA der Klasse IIIa, IIIb und eventuell 
einige Klasse IV-Tumore endoskopisch operiert werden. 
Die bildgebende Diagnostik und insbesondere die Angiographie mit der superselek-
tiven Embolisation hat die operative Therapie des JNA massgeblich beeinflusst. 
Schon seit 1979 werden die Patienten an der ORL-Klinik am USZ präoperativ mittels 
der superselektiven Embolisation versorgt (8). Dieses Prozedere verspricht eine bes-
sere Kontrolle der intraoperativen Blutung, eine Reduktion der Tumorgrösse und so-
mit eine bessere Übersicht auf das Operationsgebiet (5, 16, 28). Zudem reduziert es 
den intraoperativen Blutverlust und somit die Notwendigkeit von Transfusionen (16). 
Zur Planung der Operation liefert die Angiographie wichtige anatomische Details. 
Schwerwiegende Komplikationen, welche durch die superselektive Embolisation ver-
ursacht werden können, hängen massgeblich mit der Endstrombahn der umliegen-
den Gefässe ab. Kleinere JNA werden meist durch die ipsilaterale A. maxillaris und 
ihrer Äste versorgt. Bei grösseren JNA nehmen auch andere Gefässe der A. carotis 
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externa, der A. carotis interna und bei sehr grossen JNA auch von der kontralatera-
len Seite teil. In der Literatur werden Hirnnervenparesen, Amaurosis fugax, Erblin-
dung, Stroke, Hirnödem, Nekrose der Zunge und Asymmetrie des Mittelgesichts be-
schrieben (5, 16, 28, 29). Aufgrund der oben genannten möglichen Komplikationen 
wird bei der Behandlung von kleinen bis mittleren JNA der Klasse I und II die präope-
rative superselektive Embolisation zunehmend diskutiert. So berichteten Janakiram 
et al. (30) im Jahr 2016 von 15 Patienten mit einem JNA der Klasse II, welche ohne 
präoperative Embolisation unter geringem Blutverlust endokopisch operiert werden 
konnten. Allerdings verblieb bei 2 Patienten Residualgewebe, und es kam bei 1 Pati-
enten in kürzester Zeit zum klinisch manifesten Rezidiv. In unserer Studie erhielten 
12 Patienten (92.3%) von 13 eine Angiographie und superselektive Embolisation. 1 
Patient (7.7%), welcher zwischen 1969 bis 1972 dreimal operiert wurde, erhielt auf-
grund damals fehlender Etablierung keine Angiographie mit superselektiver Emboli-
sation. Es kam bei keinem Patienten zu den oben beschriebenen Komplikationen. In 
Anbetracht unserer guten Resultate bei Patienten mit einem JNA der Klasse I oder II, 
empfehlen wir weiterhin die präoperative Angiographie mit der superselektiven Em-
bolisation. 
Beim Vergleich zwischen der offenen und der endoskopischen Technik spielen ver-
schiedene Faktoren eine wichtige Rolle. Aus Sicht des Patienten sind meist die zu 
erwartende Morbidität und die möglichen Komplikationen, inklusive der Mortalität, 
relevant. Zu Zeiten vor der Etablierung der endoskopischen Technik waren offene 
Zugänge die einzigen chirurgischen Möglichkeiten das JNA zu entfernen. Dabei 
musste oft ein Kompromiss zwischen der Morbidität und der Möglichkeit der vollstän-
digen Entfernung eingegangen werden. Wie bereits oben erwähnt galt an der ORL-
Klinik am USZ unter Prof. Fisch der infratemporale Zugang Typ C als Therapie der 
Wahl für fortgeschrittene JNA der Klasse III und IV (7-9). Als spezifische Komplikati-
onen dieses Eingriffes traten eine permanente Schallleitungsschwerhörigkeit auf-
grund der Opferung des Mittelohrs, eine Anästhesie der Trigeminusäste V2 und V3, 
Beeinträchtigung des Kiefergelenkes, ein kosmetischer Defekt und eine eventuelle 
Paralyse des Frontalastes des N. facialis auf. Zhang et al. (9) berichteten im Jahr 
1998 von über 20 Patienten mit der Diagnose JNA, welche zwischen 1987 und 1994 
an der ORL-Klinik des USZ behandelt wurden. Dabei wurden 15 Patienten mit JNA 
der Klasse III und IV mittels infratemporalem Zugang Typ C operiert. Die Mortalität 
betrug null und das JNA konnte jeweils gut exzidiert werden, jedoch unter in Kauf-
nahme unter den zu erwartenden postoperativen Ausfällen, die immanent mit der 
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Operationstechnik assoziiert sind. Dies deckt sich mit den Befunden der 3 Patienten 
in unserem Patientengut, welche zur gleichen Zeit in der ORL-Klinik des USZ via 
infratemporalen Zugang Typ C operiert wurden. Renkonen et al. (2) beschrieben 
2011, dass alle offenen Zugänge sehr invasiv seien und auch zu gestörtem Kno-
chenwachstum des Gesichtes während der Pubertät führen können. Godoy et al. 
(12) berichteten 2013 von einer kosmetischen Komplikation mit asymmetrischer Na-
se nach transmaxillärem Zugang und Huang et al. (5) 2014 von transpalatinalen Fis-
teln nach transpalatinem Zugang. Auch diese Komplikationen haben wir bei einem 
Patienten gefunden, welcher initial 1969 mittels transpalatinem Zugang und an-
schliessend zweimal via lateraler Rhinotomie operiert wurde. Dieser Patient zeigte 
typischerweise eine asymmetrische Nase sowie einen offenen Biss. Die endoskopi-
sche Technik fasste nach der Beschreibung von Kamel (18) 1996 schnell Fuss und 
verdrängte die offene Technik zunehmend. In zahlreichen Publikationen wurden be-
reits über die Vorteile der Endoskopie, wie die gute Sicht auf das Operationsgebiet, 
der geringere Blutverlust, die geringere Morbidität und der kürzere Spitalaufenthalt, 
berichtet. Jedoch bringt auch die endoskopische Exzision des JNA Risiken mit sich, 
wie jeder chirurgische Eingriff. Als spezifische Komplikationen werden Synechien, 
Hyposensibilität des Trigeminusastes V2, Hirnnervenverletzungen, Rhinitis atrophi-
cans, Dysfunktion der Tuba auditiva, Stenose des Ductus lacrimalis, Verletzungen 
der Hirnhäute mit Rhinoliquorrhoe, Verletzungen des Sinus carvernosus bis hin zum 
Hirnabszess und der Geruchsverminderung beschrieben (10-12). Bei den Hirnner-
venverletzungen, handelt es sich meist um den N. oculomotoris, N. opticus und N. 
abducens mit entsprechender Einschränkung der Augenmotilität beziehungsweise 
Sehkraft. Insgesamt sind schwerwiegende Komplikationen sehr selten, meist treten 
allgemeine Komplikationen wie die intra- oder postoperative Blutung auf. So berichte-
ten Khoueir et al. (11) in einer systematischen Analyse, von insgesamt 92 Studien 
mit 821 exklusiv endoskopisch behandelten Patienten, von einer Komplikationsrate 
von 9.3%, wobei Synechien, postoperative Hyposensibilität des Trigeminusastes V2 
und Blutung die führenden Komplikationen waren. Auch Nicolai et al. (3) beobachte-
ten bei 46 endoskopisch operierten Patienten keine schwerwiegenden Komplikatio-
nen. Unsere Komplikationsrate in der Gruppe der endoskopisch operierten Patienten 
betrug 11.1%. Von den insgesamt 9 endoskopisch operierten Patienten trat im Ver-
lauf nur bei einem Patienten eine erneute Epistaxis aufgrund einer polypösen 
Schleimhauthyperplasie auf. Wegen des Verdachts eines klinisch manifesten Re-
zidivs folgte die Reoperation. Die histologische Untersuchung ergab jedoch keinen 
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Tumor. Zusammenfassend erweist sich die endoskopische Technik als sehr sicher 
und führt zu einer geringeren Morbidität als die offene Technik. Unabhängig von der 
Klasse des JNA und der chirurgischen Technik traten in unserer Studie keine 
schwerwiegenden Komplikationen auf, die Mortalität beträgt null. 
Ein häufiges Problem bei der Behandlung von JNA stellen die klinisch manifesten 
Rezidive dar, die in der Literatur mit 20 – 50% angegeben werden und auch in unse-
rem Patientenkollektiv mit einer Häufigkeit von 23.1% auftraten (12, 20, 31). Risiko-
faktoren für ein klinisch manifestes Rezidiv sind das Alter bei Diagnosestellung, die 
Tumorgrösse, das Tumorstadium, das Fehlen einer präoperativen superselektiven 
Embolisation, die Blutversorgung des JNA aus der A. carotis interna und eine inkom-
plette Exzision (2, 5, 6, 31-33). Bei postoperativ nachgewiesenen Tumoren sollte, wie 
oben schon erwähnt, zwischen Persistenz und einem klinisch manifesten Rezidiv 
unterschieden werden. Verschiedene Publikationen zeigten, dass es nach inkomplet-
ter Exzision zu keinem weiteren Wachstum des Restgewebes kam. Bei einigen Pati-
enten kam es nach einer längeren Beobachtungszeit gar zu einer Involution dieses 
Restgewebes (2, 5, 20, 23). Dabei verblieben die Patienten asymptomatisch und es 
bestand keine Notwendigkeit einer weiteren Therapie. Auch in unserer Studie konnte 
bei 7 asymptomatischen Patienten (53.9%) in der MRT Residualgewebe gefunden 
werden, zum Teil sogar mit fortschreitender Involution im Vergleich zu den Vorbefun-
den. Daher ist die Unterscheidung zwischen einem erneuten Tumorwachstum und 
einem Residualbefund essentiell für die weitere Nachsorge, welche am besten mit-
tels kontrastmittelverstärkter MRT durchgeführt werden sollte. Das Alter der Patien-
ten scheint ein prädiktiver Parameter zu sein, ob es beim Residualbefund bleibt oder 
zu einem klinisch manifesten Rezidiv fortschreitet (34). Junges Alter, beziehungswei-
se die hormonelle Lage während der Pubertät, begünstigen das Wachstum, woge-
gen die spontane Tumorinvolution eher bei älteren Patienten auftritt (35-37). Dieses 
Verhalten des Tumors erschwert eine standartisierte Tumornachsorge. Mishra et al. 
(39) untersuchten 60 Patienten, welche ein Rezidiv eines JNA entwickelten. Dabei 
stellten sie fest, dass die Chance ein Rezidiv zu entwickeln nach 24 Monaten um 
95% geringer war und postulierten folglich ein Follow-up von 2 Jahren. Das Alter der 
Patienten wurde nicht speziell berücksichtigt. Trotz dieser einmaligen Studie von 
Mishra et al. (39) empfehlen wir, dass die Länge der anschliessenden Tumornach-
sorge unter Berücksichtigung des Patientenalters und mindestens bis zum Ende der 
Pubertät erfolgen sollte. 
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Ein weiterer wichtiger Risikofaktor für das klinisch manifeste Rezidiv ist die Tumor-
grösse beziehungsweise die Tumorausdehnung und somit die Klassifikation nach 
Fisch. Folglich bleibt nach einer chirurgischen Exzision eines Tumors mit fortgeschrit-
tener Tumorexpansion in die Fossa pterygopalatina, Fossa infratemporalis, Nervus 
opticus, Sinus cavernosus, A. carotis interna oder nach intrakraniell, öfters Restge-
webe zurück und stellt somit den Hauptrisikofaktor für ein späteres, klinisch manifes-
tes Rezidiv dar(2, 5, 23). In der ORL-Klinik des USZ verblieb auch ausschliesslich bei 
fortgeschrittenen JNA Restgewebe in situ. Inwieweit die Angiographie und superse-
lektive Embolisation zur Reduktion der Rezidivrate bei Klasse I und II Tumoren bei-
trägt, wird in der Literatur kontrovers diskutiert. So berichteten Gaillard et al. (32) 
über einen entscheidenden Benefit, während Andrade et al. (38) die mangelnde Ab-
grenzbarkeit des Tumors durch die Embolisation und die daraus resultierende in-
komplette Resektion kritisierten. Wie bereits erwähnt, operierten Janakiram et al. (30) 
zwar 15 Patienten mit einem mittelgrossen JNA der Klasse II ohne präoperative Em-
bolisation mittels endoskopischer Technik erfolgreich, verzeichneten jedoch mit 2 
Tumorpersistenzen und einem klinisch manifesten Rezidiv keine überragende Er-
gebnisse. Beim Vergleich der Häufigkeit der Rezidive zwischen der offenen und der 
endoskopischen Technik, schneidet die endoskopische Technik in den meisten Pub-
likationen besser ab und dies vor allem bei kleinen bis mittelgrossen JNA. In einer 
Übersichtsarbeit von insgesamt 85 Studien, beobachteten Boghani et al. (1) eine 
signifikant tiefere „Rezidivrate“ bei den endoskopisch operierten Patienten, jedoch 
keine Signifikanz unter Berücksichtigung des Tumorstadiums. Pryor et al. (25) be-
richteten mit einer kleinen Fallzahl von einer deutlich tieferen Rezidivrate bei Patien-
ten, welche endoskopisch operiert wurden. Dabei gingen sie aber nicht näher auf die 
Abhängigkeit der Tumorstadien ein. Auch Renkonen et al. (2) präsentierten eine tie-
fere Anzahl an Rezidiven bei endoskopisch operierten Patienten, verwendeten diese 
Technik jedoch nur bei JNA der Klasse I und II. Letztlich scheint gemäss der aktuel-
len Literatur keine Operationstechnik bei fortgeschrittenen JNA zu signifikant tieferen 
„Rezidivraten“ zu führen. Auch dieser Studie gelang es nicht, einen signifikanten Un-
terschied zwischen den beiden Operationstechniken aufzuzeigen, weder beim Ver-
gleich der Tumorpersistenzen noch bei den klinisch relevanten Rezidiven. 
Als Behandlungsalternativen werden in der Literatur die endoskopisch assistierte 
Radiofrequenz-Ablation und die Radiotherapie beschrieben. McLaughlin et al. (17) 
beschrieben, dass endoskopisch assistierte Radiofrequenz-Ablation keinen Vorteil 
gegenüber der klassischen endoskopischen Exzision bringt. Postuliert wurde ein ge-
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ringer intraoperativer Blutverlust und somit eine geringere Morbidität. Für fortgeschrit-
tene JNA mit intrakranieller Expansion, welche mit hoher Wahrscheinlichkeit nicht 
vollständig exzidiert werden können, wird über eine adjuvante Radiotherapie disku-
tiert. Panda et al. (31) berichteten, dass es nach einer Bestrahlung ca. 2 - 3 Jahre 
benötigt, bis der Tumor eine Regression zeigt. Llorente et al. (28) meinten, dass eine 
Regression meist nicht einmal erreicht wird, sondern nur ein Wachstumsstopp. In 
Anbetracht des jungen Alters der Patienten und den Langzeitfolgen sollte diese Mo-
dalität nur in sehr ausgewählten Fällen angewendet werden. In unserer Studienpopu-
lation gab es keine Patienten mit JNA der Klasse IIIb oder IV, weshalb die Option 
einer Radiotherapie nicht in Frage kam. 
6.3. Limitationen der Studie 
Die Limitationen der Studie ergeben sich vor allem aus dem retrospektiven Studien-
design, der unerwarteten kleinen Fallzahl, und dass es sich dabei um eine mono-
zentrische Studie handelt, welche keine generell gültigen Ableitungen zulässt. Ob-
wohl Zürich einst zu den bedeutendsten Zentren für die Behandlung der JNA zählte, 
konnten wir trotz umfangreicher Recherche und Bemühungen nur eine bescheidene 
Anzahl Patienten für ein spätes Follow-up einbestellen. Zahlreiche Patienten, die 
zwischen im Zeitraum 1969 - 2000 in der ORL-Klinik des USZ operiert wurden und 
unteranderem ihren Wohnsitz im Ausland haben, konnten nicht für eine studienspezi-
fische Nachkontrolle aufgeboten werden. Somit durften wir gemäss dem Ethikent-
scheid auch deren Daten nicht für die Studie verwenden. Studien mit kleinen Patien-
tenzahlen erschweren Rückschlüsse auf die Allgemeinheit, da es sich auch hier um 
eine gewisse Selektion handeln könnte. Bei einer Studienlaufzeit über Jahrzehnte 
können die Selektionskriterien durch die Fortschritte des prä- und postoperativen 
Managements der Patienten, der Anästhesie und der chirurgischen Techniken leicht 
verändert werden. 
6.4. Bedeutung der Studie 
In Anbetracht der Zielsetzung der Studie, die die Morbidität, die Zahl der Tumor-
persistenzen sowie die symptomatischen Rezidive zwischen der früher sehr oft an-
gewandten offenen Operationstechnik und der seit dem Jahr 2000 verwendeten en-
doskopischen Technik in der ORL-Klinik des USZ vergleichen soll, konnte gezeigt 
werden, dass die endoskopische Technik eine geringere Morbidität, jedoch nicht we-
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niger Rezidive bzw. weniger Tumorpersistenzen mit sich bringt. Es konnte auch ge-
zeigt werden, dass sowohl die offene Technik als auch die endoskopische Technik 
mit inkompletten Resektionen zu kämpfen haben. Aufgrund der eigenen Patientense-
rie und des Literaturstudiums gehen wir davon aus, dass ein radiologisches Rezidiv 
vermutlich eher als eine Persistenz bezeichnet werden sollte. Das Alter der Patienten 
scheint zu bestimmen, ob es beim Residualbefund bleibt oder zu einem klinisch ma-
nifesten Rezidiv fortschreitet. Junges Alter, beziehungsweise die hormonelle Lage 
während der Pubertät, scheint das Wachstum des Tumors zu begünstigen, wogegen 
die spontane Tumorinvolution eher bei älteren Patienten auftritt. Andere prognostisch 
wichtige Faktoren für die Wahrscheinlichkeit einer Tumorpersistenz, beziehungswei-
se eines möglichen klinisch manifesten Rezidivs, sind neben dem Alter des Patienten 
auch die Tumorgrösse sowie die Tumorausdehnung. Diese erklären sich dadurch, 
dass bei sehr grossen und ausgedehnten Tumoren eine komplette R0-Resektion oft 
sehr schwierig bis unmöglich ist.  
Abschliessend empfehlen wir eine individuelle Behandlung unter spezieller Rück-
sichtnahme des Patientenalters und des Tumorstadiums zum Zeitpunkt der Diagno-
se. In Anbetracht der Morbidität stellt die endoskopische Technik die Methode der 
Wahl dar. Das Intervall und die Länge der anschliessenden Tumornachsorge sollten 
unter Berücksichtigung des Patientenalters erfolgen, mindestens aber bis zum Ende 
der Pubertät. 
6.5. Unbeantwortete Fragen 
Die Frage in wieweit eine vollständige R0-Resektion bei ausgedehnten JNA in jedem 
Fall angestrebt werden soll, kann durch diese Studie nicht geklärt werden. Auch wie 
lange der Patient engmaschig zur Nachkontrolle erscheinen muss, lässt sich durch 
diese Studie nicht genau beziffern. Unbeantwortet bleibt auch, wie sich das optimale 
Management des Rezidivs und des JNA der Klasse IV gestaltet. Für die Beantwor-
tung dieser Frage werden zukünftige Studien benötigt. 
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